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RESUMEN

Las dilataciones congeénitas de los conductos biliares, son poco frecuentes y se pueden
descubrir en cualquier etapa de la vida, incluido el periodo prenatal. Es una afeccion que puede
ser asintomaticas, ocasionar sintomas escasos o producir graves complicaciones, razones por
las cuales, la actitud actual del especialista se enfoca hacia el diagndstico temprano vy el
tratamiento correcto de las diferentes variantes de dilatacién congénita de la via biliar antes
que aparezcan las complicaciones mencionadas. El objetivo de publicar esta guia responde a
la necesidad de contar con herramientas actualizadas en el manejo de estas afecciones que
permitan sistematizar la conducta y mejorar la calidad de la asistencia médica, la docencia y
las investigaciones y esta aprobada por la Sociedad Cubana de Cirugia Pediatrica. Se realiz6
una extensa revision de la literatura cientifica basada en la mejor evidencia publicada

mundialmente sobre el tema. Se presentan el concepto de esta afeccion, su epidemiologia,
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clasificacion, etiologia, cuadro clinico, formas de presentacion, diagnostico y conducta a
seguir con los diferentes tipos, asi como las medidas posoperatorias y de seguimiento del
paciente. Si todos los procedimientos se realizan de forma correcta y en el momento oportuno,
el pronostico es favorable en la mayoria de los casos.

Palabras clave: dilatacion congénita de la via biliar; quiste de colédoco.

ABSTRACT

Congenital dilation in the biliary duct is not common and can be found in any stage of life,
including the prenatal period. It is a condition that can be asymptomatic, causing scarse
symptoms or producing severe complications; therefore, the current performance of
specialists must be focused towards the early diagnosis and the accurate treatment of the
different types of congenital dilation of the biliary tract before the above mentioned
complications appear. The aim of publishing this guidelines has to do with the need of having
updated tools for the management of these conditions which allow to systematize the
behaviours and to improve the quality of medical care, teaching and researches, and also
because it is approved by the Cuban Society of Pediatric Surgery. It was made an extensive
review of the scientific literature based in the best evidences published worldwide on the topic.
It is presented the concept of this condition, its epidemiology, classification, etiology, clinical
picture, ways of presentation, diagnosis and behaviour to follow with the different types of it,
as well as the patient’s post-operative and follow-up measures. If all the procedures are made
in a proper way and in the opportune moment, the prognosis is favorable in most of the cases.

Keywords: congenital dilation of the biliary tract; choledochal cyst.
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Introduccion

Las dilataciones congenitas de los conductos biliares, cominmente denominadas “quistes del

colédoco”, son malformaciones que se caracterizan por un ensanchamiento anormal de las
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vias biliares intra o extrahepaticas,™ pero no se limitan Unicamente al colédoco, de ahi su
actual denominacion. Aungue son anomalias congénitas poco frecuentes y el 75 % de ellas se
presentan por primera vez en la edad pediatrica incluido el periodo prenatal, también se
pueden manifestar en cualquier otra etapa de la vida como la adultez. Su expresion clinica es
muy variable pudiendo ser asintomaticas, ocasionar sintomas escasos como dolor abdominal
recurrente e ictericia transitoria, o llegar a producir graves complicaciones como ictericia
colestatica severa, pancreatitis aguda, cirrosis hepatica, litiasis, colangitis, perforacion con
peritonitis, ademas de considerarse lesiones precursoras de cancer en las vias biliares. Por
estas razones actualmente se recomienda que la actitud clinico-quirdrgica ante estas
malformaciones biliares esté dirigida a diagnosticarlas precozmente, y realizar el tratamiento
correcto para evitar la progresién hacia las complicaciones. El tratamiento curativo es
quirargico en la mayoria de los casos y depende de la variedad anatémica, bajo el principio
quirurgico de realizar la reseccion quirargica de la via biliar anormal con reconstruccion
biliodigestiva subsiguiente, lo cual es posible en la mayoria de los casos mediante la via
laparoscopica de preferencia.?) Motivados por la necesidad de contar con herramientas
actualizadas en el manejo de estas afecciones que permitan sistematizar la conducta y mejorar
la calidad de la asistencia médica, la docencia y las investigaciones, se elaboran las guias de
practicas clinicas, las cuales fueron presentadas y aprobadas en consenso nacional auspiciado
por la Sociedad Cubana de Cirugia Pediatrica, y estan basadas en una extensa revision de la
literatura cientifica y de la mejor evidencia publicada mundialmente sobre el tema, orientadas
hacia aspectos definidos como concepto, epidemiologia, clasificacion, etiologia, cuadro
clinico, formas de presentacion, diagnostico y conducta a seguir en los diferentes tipos

anatomicos, asi como las medidas posoperatorias y de seguimiento del paciente.

Dilatacidon congénita de las vias biliares

Concepto
Enfermedad congénita caracterizada por dilatacion Gnica o multiple de los conductos biliares
intra- 0 extrahepaticos la cual es mas frecuente en nifios, pero puede presentarse en cualquier
etapa de la vida incluida el periodo prenatal o la adultez, el curso clinico es variable, pero en

su evolucion puede asociarse a severas complicaciones como pancreatitis, colelitiasis,
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colangitis, hipertension portal, cirrosis y cancer de vias biliares,® las cuales pueden ser
potencialmente letales.
Sinonimia: quiste de colédoco.

Epidemiologia
En la poblacién occidental se registra una incidencia variable entre 1:100 000 y 1:150 000
nacidos vivos. En los Estados Unidos aparece en 1:13 500. Presenta una incidencia méas
elevada en Asia, donde alcanza 1:1 000 nacidos vivos. Tiene una proporcion femenino-

masculino de 3:1y el 75 % de los casos se diagnostican en la edad pediatrica.®
Clasificacion de Todani modificada

Se muestra a continuacion:

- Tipo 1. (50-80 %). Dilatacion de las vias biliares extrahepaticas, que puede ser a)
quistica difusa, b) quistica focal o segmentaria, y c) fusiforme. Existe, ademas, la
Ilamada forma frustre, en que los pacientes tienen sintomas clasicos y una unién
pancreatobiliar anomala, pero con dilatacién minima.

- Tipo 2. (2 %). Diverticulo de la via biliar que puede estar a cualquier nivel. Puede ser
de base ancha o de base estrecha.

- Tipo 3. (1.5-4,5 %). Coledococele. Dilatacion de la porcién intramural del colédoco
distal, que protruye en el duodeno.

- Tipo 4. (15-35 %). Dilataciones multiples a) intra y extrahepaticas, b) solo
extrahepaticas.

- Tipo 5. (20 %). Enfermedad de Caroli. Multiples dilataciones limitadas al &rbol biliar
intrahepatico. Cuando se asocia con fibrosis hepatica congénita y en ocasiones con

enfermedad renal poliquistica, se denomina sindrome de Caroli.®

Etiologia
Canal comun largo asociado a mala union pancreaticobilliar. Se plantea que el constante
reflujo de enzimas pancredticas produce dafio mantenido en el epitelio con dilatacion
subsecuente de los conductos proximales. Por otra parte, puede existir dilatacion secundaria a
obstruccidn distal o inmadurez del epitelio biliar asociado a incremento de las presiones dentro

de la via biliar.®

(@) e |

Esta obra estad bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES




Revista Cubana de Pediatria. 2020;92(4):e1167

Cuadro clinico

Se han identificado varias formas de presentacion:

De acuerdo a la edad:

Prenatal
Neonatal
Lactante

Nifio mayor y adulto

De acuerdo a la sintomatologia:

Asintomatica

Colestasis intermitente mas frecuente en el lactante

Pancreatitis aguda

Perforacidn espontanea

Colelitiasis de debut

Cirrosis establecida

Clésica con dolor abdominal, ictericia y tumor palpable, es la triada principal mas
frecuente en el nifio mayor que se observa solamente en 20 % de los casos. En 85 %
de estos, aparecen al menos dos elementos de la triada.®

Colangitis.

Diagnostico

Examenes complementarios:

Hemograma normal o leucograma alterado en caso de inflamacién aguda junto con
elevacidn de otros reactantes de fase aguda (proteina C reactiva, eritrosedimentacion,
interleucina.®

Coagulograma: puede estar afectado en dependencia de la deficiencia secundaria de
vitamina K/o de la funcion hepatica.

Hemoquimica: elevacion de la bilirrubina a expensas de la fraccion directa, y de

enzimas de colestasis (Gammaglutamiltranspeptidasa, fosfatasa alcalina)
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acompariado de elevacion variable de las enzimas de citolisis (alaninotransferasa y
aspartatotransferasa) en dependencia de la repercusién sobre la funcién hepatica.

Amilasa y lipasa séricas elevadas en casos de pancreatitis.

Estudios de imagenes y endoscopicos:

Ultrasonido abdominal con doppler. Util desde la etapa prenatal. Se registra una
sensibilidad de 71-97 %. Se ha demostrado que en nifios, colédoco de mas de 10 mm
de diametro sin evidencia de obstruccion, se asocia casi siempre con una
malformacion de este 6rgano.®

Resonancia magnética nuclear. La colangio-resonancia por su alta sensibilidad (90-
100 %), poca invasivilidad, sin involucrar radiaciones o las complicaciones de la
colangiopancreatografia retrograda endoscopica (CPRE), ha sustituido a otros
métodos y se considera actualmente el examen de eleccion.®

Gammagrafia con &cido iminodiacético hepatobiliar (HIDA) marcado con tecnecio-
99. Se registra una sensibilidad de 100 % (tipo 1) y de 67 % (tipo 4).?

Tomografia axial computarizada. Variante de colangiotomografia.®)
Colangiografia intraoperatoria.

Colangiografia percutanea transhepatica.®

Colangiografia retrograda endoscépica(CPRE). Puede ser de utilidad en casos
selectos,®® aunque las complicaciones como colangitis y pancreatitis son més
frecuentes en pacientes con quiste de colédoco.

Rayos X contrastado de es6fago, estdbmago y duodeno para el tipo 3.

Esofagogastroduodenoscopia para el tipo 3.?)

Conducta a seguir

Son las siguientes:

Ingreso en un servicio con recursos adecuados y personal con experiencia.
Evaluacidn clinica del enfermo en equipo multidisciplinario de cirugia, hepatologia,
nutricion, cardiologia, imagenologia, hematologia, neonatologia y pediatria. Con

toma de decisiones de acuerdo a la condicion clinica del enfermo.

(@) e |

Esta obra estad bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES




Revista Cubana de Pediatria. 2020;92(4):e1167

- Con diagnostico prenatal: se recomienda mantener una estrecha vigilancia del
embarazo hasta el parto, el cual debera efectuarse en una maternidad con acceso a un
centro de cirugia neonatal. EI momento 6ptimo para la cirugia en recién nacidos
sintomaéticos sera incuestionablemente temprano, ya que los casos diagnosticados
prenatalmente tienden al desarrollo rapido de fibrosis hepatica.(” En los casos
asintomaticos se deben valorar cuidadosamente los riesgos y beneficios de una
cirugia temprana.®

- El tratamiento de eleccion en la mayoria de los casos es quirurgico, el cual podra
diferirse en aquellas complicaciones que requieran estabilizacion previa como:
pancreatitis aguda, colangitis, trastorno de la coagulacion o deterioro importante de

la funcion hepatica.

Fundamentos de la técnica quirurgica

Depende del tipo anatémico:

- Enlos tipos 1, 2 con base ancha y 4a: se recomienda la reseccion de la via biliar
dilatada y colecistectomia seguido de derivacién bilio-digestiva (hepatico-
yeyunostomia en Y de Roux terminolateral o terminoterminal, o bien hepatico-
duodenostomia terminolateral por via abierta o de preferencia por via laparoscépica
porque en la actualidad se considera segura, valida y posible. (nivellde
evidencia).®1?

- Enel tipo 4b se realizara reseccion de la via biliar dilatada, colecistectomia y ademas
una hepatectomia.

- El uso rutinario de drenaje posoperatorio debera valorarse de manera individual,
aunque la tendencia mundial es no utilizarlo en los procedimientos
laparoscopicos.®

- Enel tipo 2 con base estrecha se propone realizar la reseccion de la lesién
diverticular y la sutura o cierre del orifico en la via biliar (base).

- Enel tipo 3 se recomienda la reseccién, destechamiento o marsupializacion por via
intraluminal (endoscdpica), o transduodenal ya sea por cirugia abierta o

laparoscépica.
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- Eneltipo 5 (enfermedad de Caroli) difuso, la conducta primaria es la observacion, y
si existe deterioro progresivo de la funcion hepatica o hipertension portal se indicaria
el trasplante hepatico. Si la enfermedad es focal, se realizard una reseccion hepatica
correspondiente.

Cuidados en el posoperatorio inmediato

Considerar los siguientes:

- Traslado del paciente a una sala de cuidados intensivos.

- Sonda nasogastrica abierta y via oral suspendida minimo por 72 horas.

- Antibioticoterapia:®® primera linea: Cefotaxima a 100-150 mg/kg/dia y Amikacina
a 15 mg/kg/dia; segunda linea: Piperacilina + Tazobactama 200 mg/kg/dia; tercera
linea: Meropenem a 120 mg/kg/dia. En caso de que el nifio fuese alérgico a los
betalactamicos, se debe valorar el uso de una quinolona de 2da. o 3ra. generacion.

- Analgésicos y antipiréticos: dipirona a 20-25mg/kg/dosis si fiebre = 38 °C o dolor.

Posoperatorio mediato

Considerar los siguientes:

- Traslado a sala abierta cuando cumpla con los requerimientos.

- Restablecimiento progresivo de la via oral a partir del 4to. y 5to. dia de operado.
Dieta con aporte calérico adecuado.

- Administracion de vitaminas por via oral: vitamina A y D2 10 gotas diarias, vitamina
E (tableta 50 mg) Y2 tableta diaria, vitamina C 10 gotas diarias, multivitaminas 10
gotas diarias, acido fdlico 1 mg diario, vitamina K: 5 mg a la semana mientras
persista la colestasis.

- Seguimiento del antibiotico en dependencia de la evolucién del paciente.

- Acido ursodeoxicdlico (capsula de 150 mg) a 15 a 30 mg/kg/dia via oral.

- Alta después del 7mo. dia.
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- Profilaxis de la colangitis: iniciar a partir de la suspension de la antibioticoterapia
empirica con uno de los siguientes medicamentos: Ampicilina 25 mg/kg/dia o

Cotrimoxazol 3 mg/kg/dia (sobre la base del Trimetoprim) por 2 afios.
Seguimiento ambulatorio por consulta de cirugia
Complicaciones posoperatorias:

- Colangitis

- Estenosis biliares

- Fugas biliares por dehiscencias anastomaticas

- Reflujo duodeno géstrico con gastritis alcalina®?
- Bridas posoperatorias

- Litiasis

La incidencia reportada de complicaciones posoperatorios tardias es de 5-30 %.*®
Riesgo de malignizacion
Segun estudios recientes®*1 (nivel | de evidencia), el riesgo de desarrollar malignidad
(colangiocarcinoma) en pacientes con malformaciones de la via biliar es 11 % y después del
drenaje quirdrgico de las lesiones, fue 4 veces superior comparado con la escision completa
del quiste. En otros estudiosis) la incidencia de cancer oscil6 entre 2,5-17,5 %, distribuido
en: vias extrahepaticas (50-62 %) y vesicular biliar (38-46 %). El riesgo se incrementa con la
edad, de 0,7 % en menores de 10 afios hasta 14,3 % en mayores de 20 afios. Varia también
segun el tipo: en el tipo | (68 %), en el tipo 1V (21 %), y en la forma frustre (12-39 %).
Pronostico

Independientemente de la complejidad de la cirugia, cuando esta se realiza en el momento
oportuno, con los recursos adecuados y la experiencia requerida, el pronostico es favorable en

la mayoria de los casos.*?
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